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Введение. В настоящее время найдется не так
много людей, которые не проходили процедуру маг-
нитно-резонансной томографии (МРТ) шейного отде-
ла позвоночника по поводу болей в шее и целого спек-
тра заболеваний с поражением как самого позвоноч-
ного столба, так и спинного мозга. Стандартный
МРТ-протокол включает в себя исследование в ней-
тральном положении обследуемого лежа на спине.
Однако есть заболевания, при которых отклонение
от стандартного протокола и использование специ-
альных укладок уже после первого режима сканиро-
вания позволяет поставить правильный диагноз,
и одно из них — болезнь Хираяма.
Болезнь Хираяма (БХ), или непрогрессирующая
ювенильная фокальная амиотрофия дистальной
части верхней конечности, была впервые описана
японским врачом K. Hirayama в 1959 году [1].
Заболевание характеризуется односторонней или
асимметричной двусторонней прогрессирующей
мышечной слабостью и неврогенными атрофиями
мышц кисти и предплечья (миотомы С7, С8 и Th1),
отсутствием нарушения чувствительности указанных
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Болезнь Хираяма — заболевание, встречающееся преимущественно у жителей Японии и Юго-Восточной Азии
и характеризующееся односторонней (реже — асимметричной двусторонней) прогрессирующей мышечной сла-
бостью и неврогенными атрофиями мышц кисти и предплечья (миотомы С7, С8 и Th1). При МРТ-исследовании
выявляется ряд характерных признаков как в стандартной укладке (изменение шейного лордоза, отсутствие
прилегания задних отделов дурального мешка к дужкам позвонков, локальная атрофия спинного мозга с его
асимметричным уплощением и повышением интенсивности МР-сигнала от его структуры на нижнешейном
уровне), так и в положении максимального сгибания (смещение кпереди задней стенки дурального мешка
на нижнешейном уровне, расширение заднего эпидурального пространства). В статье представлены пять слу-
чаев БХ у жителей Российской Федерации с подробным описанием МРТ-признаков заболевания и рекоменда-
циями по проведению МРТ-исследования у пациентов с подозрением на БХ.
Ключевые слова: болезнь Хираяма, МРТ, атрофия спинного мозга.
Hirayama disease (HD) is a rare neurological condition typically thought to be endemic for South Asia and Japan region.
Disease is characterized by juvenile muscular atrophy of unilateral distal upper extremity with benign course. MRI of
the cervical spine is the way to confirm HD in clinically supposed case. Some typical MR-signs can be visualized in
neutral position (abnormal cervical curvature, loss of attachment between the posterior dural sac and subjacent lamina,
localized lower cervical cord atrophy with asymmetric spinal cord flattening and hyperintensity) and in flexion position
(anterior shifting of the posterior dura and posterior epidural space enlargement). Here we describe 5 HD cases in
Russian population with a detailed MRI description and MRI protocol recommendations in case of HD suspicion.
Key words: Hirayama disease, MRI, cervical cord atrophy.
областей. Двустороннее симметричное поражение
отмечается примерно в 10% случаев [2]. После
нескольких лет прогрессирования обычно происходит
спонтанная стабилизация симптомов. Наибольшая
частота заболеваемости отмечается среди жителей
Японии, Индии и Юго-Восточной Азии [3], хотя
в литературе периодически появляются данные о слу-
чаях БХ среди жителей европейских стран [4, 5],
Северной Америки [6]. Подавляющее большинство
пациентов — мужчины (соотношение мужчины/
женщины примерно 7:1) молодого возраста (от под-
росткового до 30 лет) [2]. К наиболее часто встречаю-
щимся проявлениям заболевания (более чем у 80%
пациентов) относятся усиление пареза на холоде
и иррегулярный тремор (миниполимиоклонус) при
разгибании пальцев, реже (у 40% пациентов) отме-
чаются мышечные подергивания в покое, особенно
на ранних стадиях заболевания. Прог рес сирование
указанных выше двигательного дефицита и мышеч-
ной атрофии у 90% пациентов замедляется в течение
5 лет от момента появления симптоматики с выходом
на клиническое плато [7].
Описание случаев БХ с момента ее открытия
носило чисто клинический и электрофизиологиче-
ский характер вплоть до 1982 года, когда стало воз-
можным проведение аутопсии у 38-летнего пациен-
та с мышечной атрофией и слабостью дистальных
отделов левой верхней конечности (усиливающейся
на холоде), начавшейся в возрасте 15 лет. Мужчина
скончался от рака легкого, что позволило
K. Hirayama и коллегам увидеть морфологический
субстрат выявляемых при жизни изменений: асим-
метричное (преимущественно левостороннее) упло-
щение нижнешейного отдела спинного мозга
в переднезаднем направлении (особенно на уровне
СVII–СVIII) с ишемическими и атрофическими
изменениями клеток передних рогов спинного мозга
[8]. Это свидетельство фокальной ишемической
полиомиелопатии на шейном уровне побудило ней-
рорентгенологов к поиску анатомических и патофи-
зиологических предпосылок, лежащих в основе БХ.
Первые работы по данному направлению включали
в себя такие методы исследования, как рентгенов-
ская миелография и КТ-миелография [9]. Однако
наибольший вклад в постановку диагноза и понима-
ние патогенеза заболевания привнесла МРТ, с тех
пор как она стала широко применяться в рутинной
клинической практике с конца 1980-х годов.
Характерные МР-признаки БХ выявляются при
динамическом исследовании, сначала в нейтральном
положении пациента, а затем в положении сгибания
шейного отдела позвоночника.
Протокол МРТ-исследования. Оптимальный про-
токол МР-сканирования при подозрении на наличие
БХ должен включать, как уже отмечалось выше,
исследование в нейтральном положении с последую-
щей гиперфлексией шейного отдела позвоночника.
Режимы, проводимые в нейтральном положении,
включают в себя: сагиттальные Т1 спин-эхо взвешен-
ные изображения (ВИ), Т2 турбо-спин-эхо ВИ, Т2
градиентное эхо, а также МР-миелографию в сагит-
тальной и коронарной плоскостях. В положении мак-
симального сгибания нужно сделать сагиттальные Т1
спин-эхо ВИ с подавлением сигнала от жировой ткани
и без него, режим Т2 градиентное эхо, сагиттальные
и аксиальные Т2 турбо-спин-эхо ВИ, МР-миелогра-
фию в сагиттальной и коронарной плоскостях [10].
Полный протокол предполагает внутривенное контра-
стирование с последующим получением Т1 спин-эхо
ВИ в сагиттальной и аксиальной плоскостях.
Максимально возможное сгибание шеи достигается
следующим образом: в положении лежа на столе
томографа пациента просят поднять голову как можно
выше, а затем дотронуться подбородком до груди. При
этом плечи отводят как можно ниже, после чего
под шею и плечи подкладывают валик соответствую-
щей высоты. В большинстве случаем при подобном
исследовании предпочтение отдается использованию
мягкой шейной катушки. Важно не нарушать данную
технику, поскольку при наличии только приведения
подбородка к груди без сгибания шейного отдела
позвоночника получаемая информация может быть
недостаточна для подтверждения диагноза [11].
При оценке полученных изображений обращают
внимание на следующие признаки [10].
1. Локальная атрофия нижнешейного отдела
спинного мозга (уровень СIV–СVII), под которой
подразумевается уменьшение толщины спинного
мозга по сравнению с выше- и нижележащими его
отделами на сагиттальных изображениях (подтвер-
ждаемое на аксиальных срезах).
2. Асимметричное уплощение спинного мозга
на уровне атрофии, оцениваемое на аксиальных
срезах, и обозначающее уплощение без сужения
или облитерации прилежащего субарахноидального
пространства. Нормальный спинной мозг на акси-
альных срезах имеет форму эллипса, при асиммет-
ричном уплощении — грушевидную форму, при
симметричном уплощении — треугольную [12].
3. Патологический изгиб шейного лордоза. Изгиб
шейного отдела позвоночника определяется по соот-
ношению двух линий: линии, проводимой вдоль зад-
ней поверхности тел позвонков СIII–СVI (линия 1),
и линии, проводимой от задненижнего края тела
позвонка СII до задненижнего края тела позвонка
СVII (линия 2) (рис. 1). Для шейного лордоза
в норме характерно отсутствие пересечения линий,
причем линия 2 лежит кзади от линии 1. При пато-
логических изменениях (выпрямленном лордозе или
патологическом кифозе) часть или вся линия 1 сов-
падает или пересекает линию 2, или даже линия 2
находится кпереди от линии 1 (см. рис. 1) [13].
4. Отсутствие интимного прилегания задних отде-
лов дурального мешка к соответствующей поверх-
ности дужек позвонков на протяжении более чем 1⁄3
от всей зоны соприкосновения.
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5. Смещение задней поверхности дурального
мешка кпереди.
6. Наличие выраженного эпидурального компонен-
та с множественными участками выпадения МР-сиг-
нала, соответствующими венозному сплетению,
интенсивно накапливающего контрастное вещество.
7. Наличие интрамедуллярных изменений (повы-
шение интенсивности МР-сигнала в режиме
Т2-ВИ) на уровне СV–СVI–СVII–ThI.
МРТ шейного отдела позвоночника в положении
сгибания. В положении пациента лежа на спине
с максимальным сгибанием шеи четко определяется
смещение кпереди задней стенки дурального мешка
на нижнешейном уровне, что является основным
признаком и первичным патогенетическим звеном
БХ (рис. 2, б). Точные причины подобных изменений
не ясны. Сам К. Hirayama и большинство авторов
объясняют их диспропорциональным ростом позво-
ночного столба и содержимого позвоночного канала,
особенно дурального мешка, в пубертатном периоде
[3]. Chen и соавт. [14] объясняют этот феномен сле-
дующим образом. Твердая мозговая оболочка в поз -
воночном канале представляет собой свободно рас-
полагающуюся структуру, которая закреплена в нем
в зонах выхода нервных корешков и в двух местах
прикрепления к периосту: на уровне большого заты-
лочного отверстия, а также задней поверхности тел
позвонков СII и CIII, и на уровне копчика [15]. На
остальном протяжении дуральный мешок свободно
подвешен и окружен эпидуральной жировой клет-
чаткой, венозными сплетениями и элементами
соединительной ткани [15]. Во время разгибания
шеи твердая мозговая оболочка на шейном уровне
находится в ненатянутом состоянии и собрана
в поперечные складки наподобие гармошки [16].
При сгибании шеи оболочка натягивается, посколь-
ку длина позвоночного канала на шейном уровне
увеличивается. Разница в длине между двумя край-
ними положениями сгибания и разгибания от уровня
первого грудного позвонка ThI до верхушки атласа
составляет 1,5 см по передней стенке канала
и 5 см — по задней стенке [16]. В норме указанные
выше особенности строения твердой мозговой обо-
лочки позволяют компенсировать увеличение длины
позвоночного канала и, несмотря на разглаживание
ее складок, оболочка остается в тесном контакте со
стенками канала без смещения ее кпереди. При БХ
в разогнутом состоянии твердая мозговая оболочка
не образует складок из-за дисбаланса роста позвон-
ков и оболочки и, следовательно, не может компен-
сировать увеличение длины канала при сгибании.
Это ведет к сужению дурального мешка и смещению
его задней стенки кпереди с последующей компрес-
сией спинного мозга. Хроническая компрессия
может приводить к микроциркуляторным наруше-
ниям в бассейне кровоснабжения передней спиналь-
ной артерии или в передних отделах спинного мозга,
что, в свою очередь, ведет к ишемии и некрозу перед-
них рогов.
Однако только описанная теория не объясняет
асимметрию вовлечения спинного мозга. K. Shinomiya
и соавт. [17] предложили теорию «фактора задних
эпидуральных связок». Анатомически выделяют два
вида задних эпидуральных связок между твердой моз-
говой оболочкой и желтыми связками. Одни пред-
ставляют собой тонкие эластичные связки, тогда как
другие — крупные связки (около 1–3 мм в диаметре).
Наибольшее их количество отмечается на уровне
позвонков СI–CII, ниже позвонка CII их плотность
уменьшается и на уровне позвонков СVI–CVII
выявляются отдельные редкие волокна [18]. Выс ка -
зы валось предположение о том, что эти связки могут
помогать твердой мозговой оболочке не отдаляться
от желтых связок. Поэтому неравномерное их распре-
деление или отсутствие может приводить к асиммет-
ричному сдавлению спинного мозга смещенным кпе-
реди дуральным мешком. Также ряд авторов в каче-
стве механизмов развития заболевания предлагают
повторные субклинические травмы шейного отдела
позвоночника с последующими хроническими нару-
шениями кровообращения в микроциркуляторном
русле на фоне интенсивных физических нагрузок [19]
или даже повышение уровня общего иммуноглобули-
на IgE в сыворотке крови, приводящее к повышенной
агрегации тромбоцитов с последующими повторными
нарушениями микроциркуляции, в том числе в перед-
них отделах спинного мозга [20].
Наряду с описанным выше смещением задней
стенки дурального мешка кпереди, при МРТ-иссле-
довании в положении максимального сгибания шеи
также отчетливо определяется хорошо накапливаю-
37
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Рис. 1. Изгиб шейного отдела в норме (физиологический
лордоз) (а) и при кифотической деформации (б). Красная
пунктирная линия — линия 1, серая сплошная линия —
линия 2. Пояснения в тексте.
а б
щая контрастное вещество серповидной формы
масса в заднем эпидуральном пространстве на ниж-
нешейном уровне с мелкими криволинейными зона-
ми выпадения сигнала внутри (см. рис. 2, б). Масса
полностью или большей частью исчезает при воз-
вращении шеи в нейтральное положение, подтвер-
ждая таким образом, что представляет собой скоп-
ление заднего внутреннего позвоночного венозного
сплетения. Участки выпадения МР-сигнала как раз
и представляют собой расширенные вены, что было
доказано В. Elsheikh и соавт. при помощи эпиду-
ральной венографии [21]. Выделяют несколько
патогенетических механизмов подобного кровена-
полнения указанных венозных сплетений [12, 22]:
1) отрицательное давление в задних отделах
позвоночного канала, возникающее при смещении
дурального мешка кпереди, приводит к усилению
тока крови в заднее венозное сплетение;
2) одновременно с этим смещенная кпереди
твердая мозговая оболочка сдавливает переднее
внутреннее позвоночное венозное сплетение, что
усиливает кровенаполнение заднего внутреннего
позвоночного венозного сплетения;
3) в положении сгибания снижается венозный
отток из заднего венозного сплетения в яремные вены.
МРТ шейного отдела позвоночника в нейтраль-
ном положении. Несмотря на характерные призна-
ки заболевания в положении сгибания шеи, измене-
ния, выявляемые в нейтральном положении, также
играют важную роль. Ведь часто пациентам прово-
дится МРТ шейного отдела позвоночника в самом
начале обследований, еще до того, как невролог
заподозрит наличие БХ, и далеко не всем проводит-
ся функциональная МРТ со сгибанием шеи. Именно
поэтому рентгенолог должен знать особенности
проявления данного заболевания при стандартном
протоколе сканирования. И уже после, заподозрив
по характерным признакам БХ, подтвердить свои
догадки исследованием в положении сгибания шеи.
Изменение нормального лордоза шейного отдела
позвоночника с его сглаживанием или даже наличи-
ем кифотической деформации является неспецифи-
ческой (47,1%), но частой находкой у пациентов
с БХ [12] (см. рис. 2, б). А вот отсутствие интимного
прилегания задних отделов дурального мешка
к соответствующей поверхности дужек позвонков
в нейтральном положении (см. рис. 2, б) является
высокоспецифичным (98%) и высокочувствитель-
ным (93,5%) признаком [12] и, вероятно, связано
с тугим натяжением дурального мешка. Признак
лучше всего определяется на аксиальных T2*-ВИ
срезах на уровне СIV–СVI.
Локальная атрофия спинного мозга с его асим-
метричным уплощением на данном уровне опреде-
ляются на сагиттальных и аксиальных срезах, чаще
всего на уровне СIV–СVII. Оба эти признака обла-
дают максимальной специфичностью для данного
заболевания (100%) [12]. При наличии признаков
атрофии на сагиттальных срезах важно подтвердить
эти подозрения на соответствующих аксиальных
срезах, поскольку есть вероятность ложной оценки,
если спинной мозг попал в срединносагиттальный
срез не полностью. Асимметричное уплощение
спинного мозга наиболее точно визуализируется
на аксиальных T2*-ВИ срезах. В идеале оно не
должно сопровождаться сужением или облитераци-
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Рис. 2. МРТ-изображения шейного отдела позвоночника
в норме (а) и у пациента с болезнью Хираяма — БХ (б,
пациент К.). Т2-ВИ, сагиттальная проекция: верхний ряд —
исследование в нейтральном положении, нижний ряд —
в положении максимального сгибания шеи. Также
представлены аксиальные срезы (Т2-ВИ) на уровне
межпозвонкового диска СV–СVI. Черная стрелка — задняя
стенка дурального мешка, отстоящая от передней
поверхности дужек позвонков в нейтральном положении.
Толстая белая стрелка — наличие выраженного
эпидурального компонента с множественными участками
выпадения МР-сигнала, соответствующими венозному
сплетению; у данного пациента компонент присутствует и в
нейтральном положении, но значительно увеличивается при
сгибании шеи. Также на рис. б отмечается локальная
атрофия спинного мозга на уровне СV–СVII с его
уплощением, отчетливо визуализируемым на аксиальном
срезе. При сгибании передняя поверхность указанного
сегмента спинного мозга прилежит к задней поверхности тел
позвонков СV–ThI.
а б
ей прилежащего субарахноидального пространства.
Например, наличие грыжи межпозвонкового диска
на оцениваемом уровне значительно снижает точ-
ность данного признака.
На уровне локальной атрофии и уплощения спин-
ного мозга может наблюдаться повышение интенсив-
ности МР-сигнала от его структуры в режиме Т2-ВИ
на протяжении 1–3 сегментов. Указанное неком-
прессионное интрамедуллярное повышение МР-сиг-
нала в режиме Т2-ВИ является высокоспецифичным
признаком (96,1%) [12], но только при отсутствии
признаков сдавления субарахноидального простран-
ства и объемного воздействия на него (например, со
стороны грыжи межпозвонкового диска, остеофитов,
утолщенных желтых связок). На аксиальных срезах
изменения локализуются билатерально в проекции
передних рогов («глаза совы»), реже — передних
и боковых рогов серого вещества, и соответствуют
зонам ишемии/глиоза (как проявление ишемической
полиомиелопатии на шейном уровне).
Следует отметить, что по данным V. T. Lehman
и соавт. [6] чувствительность и специфичность диаг-
ностирования БХ по МРТ схожи для нейтрального
(70%) и согнутого (71%) положений шеи в случае,
если рентгенолог, интерпретирующий данные,
имеет определенную настороженность в отношении
указанной патологии.
Далее мы приводим описание пяти клинических
случаев БХ, диагностированных на базе ФГБНУ
«Научный центр неврологии» в 2015 году.
Случай № 1. Пациент К., 21 год. Обратился
в НЦН с жалобами на слабость в левой руке, похуда-
ние мышц левой руки. Из анамнеза известно, что
с детства наблюдался у эндокринолога с диагнозом:
соматотропная недостаточность, гипофизарный
нанизм, микроаденома гипофиза. С 4 до 13 лет при-
нимал гормонозаместительную терапию — соматот-
ропный гормон. В возрасте 18 лет, во время физиче-
ских упражнений отметил появление слабости
в левой руке. В течение одного года появилось поху-
дание мышц левой кисти. В течение последующих
3 лет нарастания слабости в руке не отмечал, сла-
бость в правой руке и ногах отрицает. При неврологи-
ческом осмотре отмечается снижение силы в сгибате-
лях и разгибателях левой кисти до 3 баллов, в осталь-
ном сила удовлетворительная. Мышечный тонус низ-
кий. Сухожильные и периостальные рефлексы
живые, симметричные с рук; с ног оживленные.
Симптом Бабинского слева. Выраженная гипотро-
фия мышц левой кисти, частично левого предплечья.
Поверхностная чувствительность не изменена.
При МРТ шейного отдела позвоночника (рис. 2, б)
в нейтральном положении отмечается его кифотиче-
ская деформация; задняя стенка дурального мешка
отстоит от передней поверхности дужек позвонков;
отмечается локальная атрофия спинного мозга
на уровне позвонков СV–СVII с его уплощением
(чуть больше слева), отчетливо визуализируемым
на аксиальном срезе. При сгибании передняя поверх-
ность указанного сегмента спинного мозга прилежит
к задней поверхности тел позвонков СV–ThI. У паци-
ента визуализируется эпидуральный компонент
с множественными участками выпадения МР-сигна-
ла, соответствующими венозному сплетению, кото-
рый присутствует и в нейтральном положении, но
значительно увеличивается при сгибании шеи.
Случай № 2. Пациент А., 30 лет. Был консульти-
рован в НЦН по поводу жалоб на ограничение дви-
жений в кисти левой руки. В возрасте 23 лет впервые
отметил похудание мышц межпальцевых промежут-
ков левой кисти, более быструю утомляемость левой
кисти. Примерно через 6 месяцев присоединилось
похудание мышц левого предплечья, через 2 года —
левого плеча. Периодически отмечал боль в левом
плече, онемение IV, V пальцев и кончиков I–III
пальцев левой кисти. Подтверждает усиление слабо-
сти в левой кисти на холоде, дрожание в IV, V паль-
цах левой кисти. При неврологическом осмотре:
сила в сгибателях пальцев левой кисти — 4 балла,
разгибателях пальцев левой кисти — 3 балла,
в остальном — 5 баллов. Выраженная гипотрофия
мышц левой кисти, предплечья, бицепса. Рефлексы:
с бицепса слева ниже, с трицепса и стилорадиаль-
ные — живые, равные.
При МРТ шейного отдела позвоночника (рис. 3, а)
интрамедуллярно, в области передних рогов на уров-
не позвонков СV–СVII, выявляются симметричные
зоны с ровными четкими контурами повышенной
интенсивности сигнала в режиме Т2-ВИ. Спинной
мозг на этом уровне истончен. Определяется патоло-
гический кифоз. При максимальном сгибании
на уровне шейного отдела позвоночника выявляется
усиление кифоза на уровне позвонков СV–СVII,
передняя поверхность спинного мозга при этом при-
лежит к вершине указанного кифоза, в заднем эпиду-
ральном пространстве визуализируется небольшая
зона извитых венозных сплетений.
Случай № 3. Пациент Ков., 20 лет. Жалобы
на слабость и похудание мышц обеих кистей. Из
анамнеза известно, что в возрасте 18 лет заметил
слабость в левой кисти, позже заметил похудение
мышц межпальцевых промежутков левой кисти.
Примерно через полгода присоединилась слабость
и похудание правой кисти. С 17 лет на занятиях физ-
культурой в колледже занимался борьбой. При
осмотре: сила снижена в сгибателях и разгибателях
кисти до 3 баллов (в сгибателях пальцев I–III — 3
балла, IV–V — 2 балла). Мышечный тонус низкий.
Сухожильные и периостальные рефлексы живые,
симметричные с рук. Выраженная гипотрофия
мышц обеих кистей, левого предплечья.
На МРТ шейного отдела позвоночника (рис. 3, б)
изменения схожи с таковыми у пациента А.: в перед-
них рогах спинного мозга на уровне позвонков
СV–СVII также выявляются небольшие зоны слабо
повышенной интенсивности сигнала в режиме
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Т2-ВИ; спинной мозг на данном уровне истончен
и асимметрично уплощен (больше слева). При мак-
симальном сгибании выявляется выраженное рас-
ширение эпидурального пространства (в структуре
которого визуализируются множественные зоны
выпадения сигнала — извитые вены) с компрессией
дурального пространства, передняя поверхность
спинного мозга при этом прилежит к задней поверх-
ности тел позвонков СV–ThI.
Случай № 4. Пациент В., 19 лет. Предъявлял
жалобы на похудание и слабость обеих рук, больше
левой. В возрасте 15 лет заметил слабость при разги-
бании III–V пальцев правой руки; через несколько
месяцев присоединилось похудание кисти. В 17 лет
появилась слабость в левой кисти. Неврологический
статус на момент осмотра: снижение силы в руках —
сгибание и разгибание предплечий — 3 балла, сгиба-
ние и разгибание пальцев — 0–1 балл. Гипотрофии
мышц кистей. Рефлексы с рук угнетены. При МРТ
шейного отдела позвоночника от 2015 г. (рис. 3, в):
физиологический лордоз шейного отдела позвоноч-
ника незначительно сглажен, спинной мозга на уров-
не позвонков СV–СVI атрофичен, уплощен (больше
в левых отделах), в передних рогах на данном уровне
визуализируются две симметричные зоны повышен-
ного МР-сигнала в Т2-ВИ. В положении максималь-
ного сгибания визуализируется появление выражен-
ного заднего эпидурального компонента со сдавлени-
ем спинного мозга на позвонков СV–СVII.
Случай № 5. Пациент С., 21 год. Жалобы при
поступлении на похудание левой руки, слабость
мышц левой кисти, резкое нарастание слабости
на холоде. В возрасте 18 лет активно занимался
спортом, постепенно стал отмечать, что левая кисть
слабее правой. Через 1 год присоединилась слабость
в правой кисти. В течение последующих 2 лет сла-
бость в кистях нарастала, присоединилось похудание
мышц кистей и предплечий. В неврологическом ста-
тусе: на фоне диффузной гипотрофии мышц левого
предплечья контурируется сохранная брахиоради-
альная мышца; отмечается диффузная гипотрофия
мышц левой кисти, гипотрофия 1-го межкостного
промежутка правой кисти, сила сгибателей пальцев
снижена до 4 баллов, разгибателей пальцев, сведе-
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Рис. 3. МРТ-изображения шейного отдела позвоночника у 4 пациентов с БХ: а — пациент А.; б — пациент Ков.; в —
пациент В.; г — пациент С. Т2-ВИ, сагиттальная проекция: верхний ряд — исследование в нейтральном положении, нижний
ряд — в положении максимального сгибания шеи. Также представлены аксиальные срезы (Т2-ВИ) на уровне
межпозвонкового диска СV–СVI. Описание в тексте.
а б в г
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ние-разведение пальцев — 3 балла, оппозиция
I пальца к остальным — 0. Сила мышц правой руки
сохранена. Снижен рефлекс с двуглавой мышцы
слева, с трехглавой и карпорадиальный — отсут-
ствуют, с правой руки рефлексы живые.
При МРТ шейного отдела позвоночника с функ-
циональными пробами (рис. 3, г) при максимальном
сгибании определяется расширение заднего эпиду-
рального пространства и компрессия дурального
пространства и спинного мозга на уровне позвонков
СV–СVI. Интрамедуллярно на указанном уровне
в сером веществе спинного мозга, в передних рогах,
билатерально выявляются очаги повышенной
интенсивности в режиме Т2-ВИ. Спинной мозг
на этом уровне уменьшен в объеме.
На примере представленных случаев нами была
продемонстрирована важность совокупной оценки
данных осмотра (асимметричная атрофия и сниже-
ние силы в дистальных мышцах верхних конечно-
стей), анамнеза (интенсивный рост в подростковом
периоде в случае № 3, прием соматотропных гормо-
нов также в подростковом периоде пациентом в слу-
чае № 1) и МРТ-данных. При у каждого пациента
отмечается свой набор характерных МРТ-призна-
ков: у кого-то отсутствовали интрамедуллярные
изменения даже при наличии заднего эпидурального
компонента в нейтральном положении шеи (пациент
К.), у кого-то эпидуральный компонент практически
отсутствовал даже в положении максимального сги-
бания шеи, хотя отчетливо визуализировался интра-
медуллярный очаг и прилегание передней поверхно-
сти спинного мозга к задним отделам тел нижнешей-
ных позвонков при сгибании (пациент А.) и т. д.
Таким образом, важно составлять целостную карти-
ну о пациенте и при интерпретации МРТ-данных
уметь сопоставить клинические и нейровизуализа-
ционные признаки заболевания.
Дифференциальная диагностика БХ должна про-
водиться с такими заболеваниями, как сирингомие-
лия, болезнь мотонейрона, миелопатия вследствие
дегенеративно-дистрофических изменений позво-
ночника, интрамедуллярная опухоль и травматиче-
ская миелопатия [23–25]. При всех этих заболева-
ниях может отмечаться локальная амиотрофия дис-
тальных отделов верхних конечностей, и нейровизуа-
лизация стоит в первом ряду методик, уточняющих
диагноз [26]. Но даже при помощи МРТ поставить
точный диагноз не всегда просто. Так, как правило,
нейровизуализационные исследования сфокусирова-
ны на пациентах с клинически ясным диагнозом БХ,
одним из критериев которого является прекращение
прогрессирования симптоматики. Однако наиболь-
ший интерес представляет исследование группы
пациентов в стадии активного прогрессирования
слабости в дистальных отделах верхних конечностей,
когда точный диагноз еще не может быть установлен.
Проведение МРТ у данной категории больных может
помочь выявить тех, у кого в последующем ухудше-
ние прекратится, т. е. пациентов с БХ, и тех, у кого
продолжится ухудшение неврологической симптома-
тики с развитием болезни мотонейрона (боковой
амиотрофический склероз — БАС) [27].
В случае обращения пациента с БХ в стадии
активного прогрессирования заболевания приме-
няемая консервативная терапия (ношение шейного
ортеза для предотвращения сгибания) может приво-
дить к остановке нарастания симптоматики и мини-
мизации функционального дефицита у молодых
пациентов. Возможен даже частичный или полный
регресс проявлений болезни в случае, если правиль-
ный диагноз поставлен в самом начале заболевания
[10]. К сожалению, четырем из описанных нами
пяти пациентов диагноз был поставлен уже ретро-
спективно, на фоне самостоятельной стабилизации
прогрессирования патологического процесса. В слу-
чае запущенной болезни с выраженным неврологи-
ческим дефицитом, отсутствия эффекта от консерва-
тивной терапии на протяжении более 5 лет с начала
развития заболевания может применяться хирурги-
ческое лечение (дуропластика, передняя цервикаль-
ная декомпрессия, реконструктивная пластика
с использованием сухожилий и др.). Эффект его
очевиден уже сразу после операции [10], в отличие
от ношения ортеза (рекомендованный период ноше-
ния — 3–4 года! [22]).
Выводы.
1. В случае изначального направления невроло-
гом пациента на МРТ шейного отдела позвоночника
с подозрением на БХ следует проводить исследова-
ние как в стандартной укладке, так и в положении
максимального сгибания шейного отдела позвоноч-
ника. Интерпретация данных должна проводиться
согласно указанному выше алгоритму. При этом не
стоит пренебрегать исследованием в нейтральном
положении. Зачастую уже на первых стандартных
сагиттальных Т2-ВИ можно увидеть характерные
признаки и подтвердить диагноз, даже если исследо-
вание со сгибанием шеи не было проведено.
2. Все чаще пациенты сами себе назначают те или
иные обследования. Поэтому в случае проведения
МРТ шейного отдела позвоночника молодому
необс ле дованному (еще до его обращения к невро-
логу) мужчине с жалобами на снижение силы
в одной руке следует дополнительно провести иссле-
дование в положении максимального сгибания шеи.
Это поможет исключить/подтвердить диагноз БХ,
особенно если в нейтральном положении отмечает-
ся локальная атрофия спинного мозга на уровне
позвонков СV–ThI, наличие очага в передних отде-
лах спинного мозга на этом уровне, при отсутствии
экстрамедуллярных факторов объемного воздей-
ствия на спинной мозг.
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